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RESUME

Les malformations congénitales posent un
véritable probléme social, économique, de
codification et de pronostic vital et
fonctionnel dans nos pays en voie de
développement. Objectifs. Répertorier les
malformations congénitales dans deux
services de chirurgie du CHU de Dakar et
rechercher les facteurs étiologiques.
Patients et méthodes. Il s’agissait d’une
¢tude prospective au cours de laquelle nous
avons colligé 100 cas de malformations
congénitales chez une  population
pédiatrique pendant 13 mois (janvier 2013 a
janvier 2014) dans les services de
Neurochirurgie du CHU de Fann et de
chirurgie Pédiatrique du CHU Aristide Le
DANTEC. Nous avons ¢étudié des
parametres ¢épidémiologiques et
diagnostiques. Résultats. La tranche d’age
la plus représentée était celle des enfants de
0 a2 4 ans (n=87) avec une moyenne d’age
de 1,47 ans, la prédominance masculine
était nette a 68% avec un sex-ratio de 2,19.
La notion de mariage consanguin était
rapportée dans 61% des cas avec 57% de
cas de 2°™ degré et 4% de cas de 3°™ degré.

Les wolofs étaient les plus atteints par les
malformations congénitales (42%). La
région de Dakar était la plus représentée
37%. Le niveau socio-économique était bas
dans (75%) des cas. Dans 93% des cas les
parents des enfants malformés disaient
n’avoir aucune idée sur la problématique.
Les malformations congénitales
rencontrées étaient essentiellement
I’hydrocéphalie et les affections viscérales.
Nous avons noté (13%) de déces dans notre
étude.

Conclusion. Les malformations
congénitales sont d’origine multifactorielle
posant la nécessité de mettre en place un
registre des malformations congénitales
pour permettre la surveillance de la
prévalence, la détection rapide des
variations de fréquence d’une anomalie et le
repérage de facteurs tératogenes.

Mots clés : malformations congénitales,

hydrocéphalie, malformations viscérales,
facteurs étiologiques, Dakar.
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SUMMARY

Congenital malformations pose a real
social, economic, coding and prognosis
problem in our developing countries.
Objectives. To list congenital
malformations in two surgical departments
of the University Hospital of Dakar and to
search for etiological factors. Patients and
methods. This was a prospective study in
which we collected 100 cases of congenital
malformations in a pediatric population
during 13 months (January 2013 to January
2014) in the Neurosurgery Department of
the Fann University Hospital and the
Pediatric  Surgery Department of the
Aristide Le Dantec University Hospital.
Epidemiological and diagnostic parameters
were studied. Results. The most represented
age group was that of children aged 0 to 4
yvears (n=87) with an average age of 1.47
years, the predominance of males was clear
68% with a sex ratio of 2.19. The notion of
consanguineous marriage was reported in

(61%) of cases with (57%) of cases of 2nd
degree and (4%) of cases of 3rd degree.
Wolofs were the most affected by congenital
malformations (42%). The Dakar region
was the most represented (37%). The socio-
economic level was low in (75%) of cases.
In (93%) of cases, the parents of malformed
children said they had no idea about the
problem. The congenital malformations
encountered were mainly hydrocephalus
and visceral disorders. We noted (13%) of
deaths in our study. Conclusion.
Congenital ~ malformations  are  of
multifactorial origin, which makes it
necessary to set up a register of congenital
malformations in order to monitor the
prevalence, to detect rapidly variations in
the frequency of an anomaly and to identify
teratogenic factors.

Key words: congenital malformations,
hydrocephalus, visceral malformations,
etiological factors, Dakar

INTRODUCTION

La malformation est une anomalie
irréversible de la conformation d’un tissu ou
d’un organe ou d’une partie plus étendue de
I’organisme, résultant d’un  trouble
intrinséque du développement. Elle est
qualifiée de congénitale ou
constitutionnelle lorsqu’elle est présente a
la naissance.

Dans nos pays en voie de développement,
les malformations congénitales posent un
véritable probléme de santé publique et
socio-culturel. Elles sont responsables
d’une morbi-mortalité néonatale
importante. Selon 1’Organisation mondiale
de la santé, environ trois millions d’enfants
naissent chaque année avec des
malformations  majeures  qui  sont
responsables de 495 000 déces [1]. Le but
de notre étude était de répertorier les
malformations congénitales dans deux
services de chirurgie du CHU de Dakar et
rechercher les facteurs étiologiques.

PATIENTS ET METHODES

I s’agit d’une ¢étude prospective
transversale descriptive de janvier 2013 a
Janvier 2014, soit sur une durée de 13 mois
réalisée dans le service de chirurgie
pédiatrique de I’hopital Aristide Le Dantec
et le service de neurochirurgie de 1’hopital
de Fann. Nous avons inclus tous les malades
hospitalisés dans les deux services d’age
inférieur ou égal a 16 ans pour
malformations  congénitales avec le
consentement éclairé des parents. A partir
d’un entretien avec les parents nous avons
recueilli des  données au  plan
épidémiologique portant sur 1’dge qui est
réparti en quatre tranches de 0-4 ans, de 4-8
ans, de 8-12ans et plus de 12ans, le sexe, la
religion, I’origine géographique avec les 14
régions du Sénégal et les pays étrangers,
I’ethnie, le niveau socio-économique basé
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sur des ¢léments de ’enquéte sénégalaise
aupres des ménages adapté a notre contexte
a savoir la profession, le revenu mensuel, la
dépense  journaliere des  parents,
accessibilité a I’eau potable et a 1’¢lectricité
et enfin I’habitation. Le niveau socio-
¢conomique a été subdivisé en 3 groupes en
tenant compte de ses parameétres: bas,
moyen, bon.

La consanguinité et son degré qui a été
évalué en fonction du droit canon,
I’existence ou non d’une malformation
identique ou autre chez un membre de la
fratrie, le niveau de connaissance des
parents sur les malformations congénitales.
Les patients ont été répartis en trois
groupes :

Les parents qui pensaient avoir une idée, les
parents qui savaient exactement de quoi il
s’agissait. Les antécédents médico-
chirurgicaux et gynéco-obstétricaux de la
mere. Au plan diagnostic, nous avons
réparti  les enfants présentant les
malformations congénitales selon la
topographie, le type et leur évolution.

Les malades dont les parameétres analysés
étaient incomplets ont été exclus de 1’étude.
La saisie des textes a été faite avec le
logiciel Word de Microsoft Office 2010.
Les tableaux et 1’analyse des données ont
été obtenus grace au logiciel Epi info 7 et
Excel 2010.

RESULTATS

Au total,100 patients présentant une
malformation congénitale répondaient aux
critéres de sélection.

Aspects épidémiologiques

Les patients de 0 a 4 ans étaient les plus
nombreux avec une moyenne d’age de 1,43
ans. La série était composée de 68 garcons
et de 31 filles, soit un sex-ratio de 2,19 et un
cas d’ambiguité sexuelle. Les musulmans
représentaient (97 %) et les chrétiens (3 %).
Les enfants ressortissants de la région de
Dakar étaient les plus nombreux (Figure 1).
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Figure 1 : Répartition selon I’origine
géographique

Les malformations congénitales ¢étaient
prédominantes chez les Wolofs (42 %)
(Figure 2).

50,00%

45,00%
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- I
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Figure 2 : Répartition selon les ethnies.

La majorité des patients était issue de
parents ayant un bas niveau socio-
¢conomique. Les enfants malformés nés de
parents consanguins €taient plus nombreux
(61%.) 1l s’agissait essentiellement de
consanguinité de 2°™ degré (Figure 3).
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Non
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Figure 3 : Répartition selon la notion de
consanguinité

Nous avons recens¢ un cas d’hydrocéphalie
congénitale traitée chez le frére d’un de nos
malades hospitalisés pour hydrocéphalie
congénitale avec des parents consanguins.
Les antécédents médico-chirurgicaux
¢taient sans particularité. Les antécédents
gynéco-obstétricaux avaient retrouvé une
notion de fausse couche a répétition chez
quatre parents d’enfants malformés et
consanguins. Au cours de I’enquéte, (93%)
des parents des enfants malformés disaient
n’avoir aucune idée sur le sujet, 5 %
semblaient avoir une idée et seulement (2
%)  savaient exactement de quoi il
s’agissait.

Aspects diagnostiques et évolutifs

Au total, nous avons recensé, sclon la
topographie, plusieurs = malformations
congénitales intéressant essentiellement le
systéme nerveux (Figure 4, 5, 6, 7, 8,9).
Pour le syst¢tme nerveux 1’hydrocéphalie
(HCP) arrivait en téte (68%).

Les malformations ano-rectales
prédominaient dans le groupe des
malformations viscérales. Les

polymalformations étaient les associations
suivantes : HCP + Adactylie + cataracte
congénitale ; Hernie ombilicale (HO) +
Hernie inguino-scrotale (HIS) ; Ambigiiité
sexuelle + HO ; Pieds bot varus équin

(PBVE) + Pied GenouVarum ; tératome
sacro-coccygien + HO; Hydrocele +
HO. Les pathologies de 1’appareil
urogénital et de 1’appareil locomoteur
¢taient plus rares. Il y avait un cas de
malformation cardiaque (la tétralogie de
Fallot) (tableau I).

Pendant la période d’étude, nous avons eu
87 % de survivants et 13 % de déces
compos¢ de cinq cas d’hydrocéphalie, de
deux cas de spina bifida, de deux cas de
laparoschisis, d’un cas de MAR, d’un cas
atrésie duodénale, d’un cas de HIS, d’un cas
de maladie de Hirschspriing.

13
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Tableau I : Répartition selon le type des malformations congénitales

Malformation Effectifs Fréquences (%)
Systéme nerveux 63 63 (n=100)

- HCP 48 76

- Spina bifida 12 20

3 4

Cephalocele
Viscérale 25 25 (n=100)

- MAR 11 44

- HO 4 16

- Laparoschisis 3 12

- Maladie Hirschprung 3 12

- Omphalocele 2 8

- HIS 1 4

1 4
Atrésie duodenale
Polymalformation 6 6 (n=100)
HCP+Adactylie+cataracte congénitale 1 16.66
HO-+HIS 1 16.66
Ambigiiité sexuelle +tHO 1 16.66
PBVE +Pied GenouVarum 1 16.66
tératome sacrococcygien +HO 1 16.66
Hydrocéle+HO 1 16.66
Urogénitale 3 3
- Extrophie vésicale 2 66.67
-Hypospadias 1 33.33
Locomoteur 3 3 (n=100)
PBVE 2 66.67
Pied Genou valgum 1 33.33
Cardiaque 1 1 (n=100)
-Tetratologie Fallot 1 100
Total 100 100 (n=100)
DISCUSSION technologies de pointe dans ces domaines

Aspects épidémiologiques

La majorité des patients ¢était issue de
mariages consanguins. Cette fréquence
¢levée nous donne un apergu de
I’importance de cette pratique dans la
société sénégalaise. Dans la littérature, la
consanguinité est reconnue comme étant a
I’origine des malformations congénitales
avec une majoration du risque selon le degré
[1-13]. La génétique et la biologie
moléculaire pourraient nous apporter des
¢léments de réponses pertinentes par
rapport a la corrélation de ces deux entités
avec  l’avénement de  nombreuses

respectifs. La tranche d’age la plus
représentée est celle des enfants de 0 a 4
ans. L’aspect évident de la malformation
explique cette répartition. Les
malformations congénitales inapparentes
sont difficiles a diagnostiquer dans nos pays
a ressources limitées. Cependant [’age
moyen des enfants consultés est élevé ce qui
pourrait s’expliquer par 1’appréhension des
parents a consulter vis-a-vis du regard de la
société par rapport a ces types d’affections.
La prédominance masculine retrouvée dans
notre étude est rapportée par de nombreux
auteurs.  Certains  relativisent  cette

14
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prédominance ou la rapportent a la
topographie [14]. De ce fait, le sex-ratio
peut varier. Nos chiffres ne sont pas
représentatifs des malformations
congénitales dans la population sénégalaise,
car il s’agit, d’'une part, de statistiques
hospitalieres et d’autre part, certains enfants
ne consultent pas dans les hopitaux.
Néanmoins elle nous permet de faire un
profilage ethnique. Notre étude corrobore
celle de Diop et de Manama a Dakar qui
rapportent  une  prédominance  des
malformations congénitales chez les
Wolofs [5,6]. L’ordre chronologique des
différentes ethnies est respecté. Cependant
il existe une différence en ce qui concerne
les taux retrouvés particulierement chez les
Mandingues et les Diolas. Cela s’explique
par le fait que nous avons incorporé dans
I’ethnie mandingue toutes les ethnies du fait
de leur origine historique, dérivent du
mandingue. Nous n’avons retrouvé aucune
corrélation  entre  I’ethnie et les
malformations congénitales [5]. Il s’agit
plutot des pratiques socio-économiques et
culturelles en vogue dans ces ethnies
notamment la consanguinité qui y est trés
fréquente [15-17]. Les patients sont plus
ressortissants de la région de Dakar.

Ceci est en accord avec les études menées
par Diop et Manama a Dakar [5]. Cette
prédominance pourrait s’expliquer par le
fait que c’est la ville la plus peuplée du
Sénégal et les services qui prennent en
charge ces malformations y sont localisés.
Les parents de nos malades sont de
confession musulmane dans (97 %) des cas.
Ce résultat suit la répartition globale de la
population sénégalaise qui compte (95 %)
de musulmans. Le niveau socio-
économique modeste des parents a un
impact sur la survenue des malformations
congénitales car ils les exposent a plus de
facteurs étiologiques. Ceci est retrouvé dans
notre travail.

Aspects diagnostiques

Nous avons class¢ les pathologies
rencontrées en tenant compte des services,
des appareils et systémes. Dans la littérature

il y a de multiples approches adaptées selon
les contextes [2, 3, 9-12, 15,18-25, 27-28].
Le systéme nerveux est prédominant dans
notre étude car nous avons recensé plus de
cas en Neurochirurgie. Il faut cependant
noter que tous les appareils peuvent étre
concernés  par les  malformations
congénitales comme cela a été le cas dans
notre étude. Les types de malformations
congénitales recensés different des autres
¢tudes car chaque étude refléte le service ou
elle a ét¢ menée [2,3,8,9,11,12,15,18-20,22-
29]. Dans le service de Neurochirurgie de
Fann nous avons recensé  plus
d’hydrocéphalie ; cela est lié au fait qu’il
s’agissait de la pathologie la plus rencontrée
dans ce service au moment de 1’étude. Dans
le service de chirurgie pédiatrique, les
malformations viscérales prédominent avec
en téte les MAR. Ceci pourrait s’expliquer
par le fait que ces malformations mettent
rapidement en jeu le pronostic vital et
obligent a une consultation. Au cours de
notre travail, nous n’avons pas eu de cas
d’aberration chromosomique, fréquents
dans d’autres études [9,21]. En effet, ces
affections sont le plus souvent prises en
charge en Pédiatrie et le caryotype n’est pas
réalisé systématiquement en raison du cot
trés élevé. Dans notre étude, nous avons
recens¢ 13 % de déces. Ceci ne refléte pas
la mortalit¢ liée a la malformation
congénitale qui est sous-évaluée du fait
d’une mauvaise politique d’évaluation,
d’enregistrement et de dépistage des cas de
malformations congénitales dans notre
pays. Un cas de malformation congénitale
familiale est relevé dans notre étude. Il
s’agit d’une hydrocéphalie avec un
antécédent de consanguinité chez les
parents. D’aprés une étude marocaine les
unions  consanguines donnent  plus
d’hydrocéphalie [1]. Cela peut nous faire
penser a une origine génique. Les
antécédents maternels pourraient expliquer
la survenue des malformations
congénitales. Dans notre cas, il est a noter
que nous n’avons rien trouvé sur le plan
médico-chirurgical. Ceci pourrait étre 1i¢ au
manque d’information des patientes ou a
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I’absence de consignation des
renseignements dans un document. Sur le
plan gynéco-obstétrical, on a une notion de
quatre fausses-couches a répétition chez des
parents consanguins. Ces fausses couches
peuvent étre dues a des malformations
congénitales inapparentes nécessitant des
investigations cytogénétiques. Dans notre
¢tude la majorité des parents des enfants
présentant des malformations congénitales
n’avait aucune idée sur la problématique.
En effet les malformations congénitales
constituent un sujet tabou dans nos sociétés
et la vulgarisation de 1’information a toutes
les couches de la société est encore
insuffisante. Dans 5 % des cas, ils mettent
la malformation congénitale sous le compte
de la volonté divine ou d’ordre surnaturel,
aspect qui occupe une place de choix dans
la mentalité¢ africaine. Dans 2 % des cas
seulement les parents ont une notion précise
de la malformation congénitale aprés avoir

eu un cas dans la famille ou un récit dans les
médias.

CONCLUSION

Les malformations congénitales posent un
véritable probléme socio-économique,
d’approche, de pronostic vital et fonctionnel
dans nos pays en voie de développement.
Elles sont d’origine multifactorielle posant
la nécessité de mettre en place un registre
des malformations congénitales pour
permettre la surveillance de la prévalence,
la détection rapide des variations de
fréquence d’une anomalie et le repérage de
facteurs tératogenes. Instaurer un conseil
génétique systématique accentué¢ dans les
cas d’union consanguine et mener une
politique d’Information, d’éducation et de
communication en direction de la
population sur les facteurs de risques
pouvant amener des malformations
congénitales.
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